Advances in the Diagnosis of Hirschsprung\u27s Disease by 真家,雅彦 & MAIE,MASAHIKO
〔千葉医学 50，55~57 ， 1974J 
〔話題〕 ヒルシュシュフ。ルング氏病診断の最近の進歩
現在までの歩み
本症が始めて文献に記載されたのは， 1691年 Ruysch
によってであるが， 1886年 Hirschsprungが新生児期
から続いている便秘と結腸の拡張肥大を主訴とする 2小
児例の詳細な報告を行なって以来，彼の名をとってヒ Jレt
シュシュプJレング氏病と呼ばれている。
その後は本症に特有な巨大結腸に目をむけられること
が多く，その本態である腸管壁内の神経叢の異常が判明
するまでには長い年月がかかっている。この間 1900年
には Lennanderが神経因説を示唆する報告を行なって
いるが，腸管壁内神経節の欠損を始めて報告したのは 
Tittle(1901)であり，その後 Brentano(1904)，Dalla 
Valle (1920，1924) と同様な報告が相ついでなされた
が，一般には相変らず奇形説，閉塞説も支持されてい
た。
一方 Ehrenpreisは 1940年の始めより新生児期の腸
管閉塞を研究している内に，新生児期には狭窄部がない
のに，日時を経て典型的な結腸拡張を伴う本症の病像を
呈するのに気付いた。つまり何ら器質的な閉塞なしに，
何かほかの原因で結腸の排池障害が起こり， 2次的に拡
張を示すことに気付いたのである。 
1948年に SwensonとBillは臨床的に，レ線学的に直
腸および S状結腸に閉塞の原因となるような“spasm"
が存在することを示し，この部を切除するいわゆる 
Swenson民法(直腸 S状結腸切断術)を発表した。ま
た同年には Whitehouse，K.ernohanがこの“spasm"
の部の病理学的検索より，全例に壁内神経節が欠損し，
代って無髄神経線維が存在することを発表し，これが本
疾患の本態であることを明確にしたのである。
他方， Bodian，Stephens，Wardは 1949年に巨大結
腸児を“ spasln"の有無，同部の神経節の有無より本来
のヒルシュシュプJレング氏病の外に，正常神経節を有す
る症候的な特発性巨大結腸症 (idiopathicmegacolon) 
の存在することを明らかにした。こうして 1940年代の
終りには，本症の本態が解明されるに至り，以後これを
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基礎に各分野にわたりその病態が再に深く解明されつつ
ある。
診断への手がかり
本症の診断に入る前に直腸，虹門の解剖生理について
述べてみたい。匹門は歯状線(皮膚粘膜移行部)を境と
して上下の発生が異なり，上方は内怪葉性の直腸であ
り，その内輪筋の肥厚した内括約筋があり，自律神経支
配下にある不随意筋である。一方下方は外匹葉性由来の
ものであり，外括約筋により出口をしめている。これは
虹門挙筋群と共に脳脊髄神経の支配下にある随意筋であ
る。
本症の問題点である壁内神経叢の発生をみるに Ynte・ 
ma，Hammond (1954)は実験的に神経芽細胞が消化管
の上方から下方に向って発生して行くのをみており，岡
本 (1961)も同様にヒトの胎児の消化管において胎生 5
週で食道壁内， 6週で胃噴門部に， 8週で横行結腸， 12遇
で直腸に達することを明らかにした。このことは本症の
診断に重要であり，いわゆる skip lesion，segmental 
aganglionosis (腸管の一部が神経叢を欠き，その上下腸
管は正常神経叢を有するもの)は存在し得ないことにな
り，本症は下部直腸より口側に向って種々の高さに存在
することになる。
壁内神経叢の分布をみるに，人では幽門部と S状結
腸，直腸に最も多くその下縁は報告者によりまちまちで
あるが，いずれにせよ内括約筋部にはみられないのが正
常と考えてよいようである。久米 (1971)の報告による
と，アウエノレバッハ神経叢の終末は歯状線から新生児で
は5mm，幼児 6mm， 1~3 才 6 mm，4 ~10 才で 10 
mlnであり，この部は数も少なく，正確な診断のために
は正常域であるおのおの 1mm， 17111m， 17mm，22 
n1mの部をとるべきであるとしている。マイスネJレ神経
叢はさらにこれよりも口側に正常域があり，歯状線より
の平均では新生児 17mm，幼児 25mm，1"，，3才23mm， 
4~10 才 25mm であると述べている。これらの事は後に 
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述べる試験切片採取の高さをきめるのに重要な点であ
る。
診断上の問題点 
1. Short Segment (または Ultrashort Segment) 
Aganglion osis 
本症の本態が腸管神経叢の異常にあることが判明して
以来診断上，治療上の問題は大きく進歩したが，一方今
まで Pseudo-Hirschsprung氏病，または idiopathic 
megacolon として分類されていたものの中に直腸の極
く短かい範囲にのみ aganglionicsegmentを有するい
わゆる short(ultrashor吋 segmentaganglionosisが
存在することが指摘されるようになった。これはレ線上
では狭小部が明らかではなくて megarectumを呈し通
常の直腸生検ではその採取部位が少しでも高いと正常神
経支配を示し今までは idiopathicmegacolonとして取
扱われて来たものであるが， Bentley (1964) Duhamel 
(1965) らの診断と治療をかねる直腸筋切除術 (rectal 
myectomy)によりその原因が aganglionosisにあるこ
とが判明して以来.最近では報告例が増加しつつある。 
2. 直腸生検
確診を得るためには病理組織学的に神経節の有無を調
べる必要があるが，この目的のためには直腸生検を用い
る筋層(アウエJレパッハ神経叢)あるいは粘膜下層(マ
イスネノレ神経叢)を用いる方法がある。一般には前者が
広く用いられているが，いずれの方法にせよ，採取部位
が問題となり，前述のごとく腸管神経叢の年令的分布の
差より，その年令に応じた部位から採取する必要があ
る。一般に広く行なわれている全層(筋層)生検の適応
については意見の別れるところであり， Swensonらはレ
線撮影による狭小部の描出が，必しも確診とはならない
とし積極的に新生児に対しても行なうべきであるとして
いるが，他方新生児期の生検の技術上の困難さと術後の
出血，撒痕狭窄，感染などの合併症も少なくなく，新生
児に対しては保存的に処置をしつつ経過をみてなお確診
の得られないものに対してのみ生検を行なうとする人も
ある。全層生検は内輪外縦筋聞のアウエルバッハ神経叢
を調べるものであるがマイスネJレ神経叢を検索するもの
に英国で広く行なわれている粘膜生検がある。 (Bodian 
1960，Nixon 1966) しかしこの神経叢の分布は粗であ
り確診を得るために多数の連続切片を作製する繁雑さが
あり，これに類する punchbiopsy も同様に手技が複
雑である。吸引生検管による粘膜のみを採取する方法は
手技も簡単であり，全!栴も前準備も要せず合併症の危険
図1. ヒルシュシュプルング氏病 
Acetylcholine Esterase染色 (Karnovsky-
Roots法) x400 
粘膜筋板，粘膜悶有層l乙増生したコリン作動
性神経線車mfζ強L、AchE 活性が見られ濃染し
ている。
図 2. 正常例 
Acetylcholine Esterase染色 (Karnovsky-
Roots法) x400 
粘膜筋板にのみ弱い AchE活性が見られ，
極く淡染しているのみである。
もほとんどない良い方法であるが， Dobbins (1965)の
通常の染色法による検索は前述同様繁雑なる操作を要す
る。その後本症の組織化学的検討が進められ無神経節部
のアドレナリン作動性神経線維とコリン作動性神経線維
の両者の増生と活動性の増加が認められ，その活性が粘
膜にも及んでいることより前記の吸引生検標本のこれら
両活性度を調べることにより本症の診断をつける方法が
用いられるようになった。アドレナリン活性の検索には
主として鐙光法が，コリン活性度検索のためには Koelle
法を簡便化した Karnovsky-Roots法が主として用い
られ，われわれも後者の方法を用いて検索を進めてい
る(図 1，2)。 
3. 直腸内圧測定法
本症の確診は直腸生検が最も確実なものとされている
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が，最近直腸ー内虹門括約筋反射を利用する直腸内圧
測定による診断法が用いられつつある。これは 1877年 
Gowersにより発見された直腸-内括約筋反射の有無を
検するもので open-tip法と ba100n法とがある。前者
は直腸匹門管の病態生理に関する研究を行なうのに適し
ており，後者は生理学的診断にはより簡便な方法であ
る。
正常例では直腸を人為的に拡張すると内括約筋の反射
的弛緩と外括約筋の収縮がみられる。本症類似疾患であ
る idiopathicmegac010n でも同様の変化を示す。こ
れに対し本症患児にはこのような反射が欠如しており，
むしろ紅円管は収縮の傾向にある。このように本症患児 
には腸管壁内神経叢の欠如により遠心性の副交感神経路 
が中断されて直腸紅門反射を欠くのであるが，この現象
は再現性があり， Shusterら， Nixonらによる研究に
よっても診断法としてきわめて信頼性のあるものであ'
り，通常の直腸生検は誤りやすい ultrashort segment 
aganglionosisでも十分診断できると述べている。 
Nixonらの研究によれば正常の内括約筋による虹門管
圧は安静時 30mmHsO (平均)の内圧を示すが未熟児
では 18mmH20と低い圧を示し在胎40週の成熟児にな
って始めて正常圧を示している。また未熟児では直腸ー
内括約筋反射も欠如しており，神経節細胞未熟症(正常の
胎児の胎生 4.-..8カ月の発育過程の神経節細胞が生下時
に認められ，嬬動運動が弱く時にイレウス症状を示す)
によるものと考えられる。また成熟児でも内圧測定時に
非定型的反応を示す例もありこれが神経節細胞の発育程
度とどのように関係があるかが問題となる。このように
してこれら未熟性の問題が，組織学的，生理学的な面か
ら解明されつつあるのは興味深い。
以上最近の・ヒルシュシュプルング氏症診断の動向につ
いて述べたが，本主題については第 29田本学小児外科
懇話会の話題となったことを申しそえておきたい。 
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